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1. 1NTRo1:›UÇÃo 
O tecido ósseo normal durante todo o ciclo vital do indivíduo está sujeito 
a diversas alterações que podem ser tanto benignas como malignas. 
A substituição do osso normal por um tecido fibroso benigno deu origem 
a um conjunto de lesões genericamente conhecidas como lesões fibro-ósseas 
benignas, dentre as quais estão incluídas o F ibroma Ossificante e a Displasia 
Fibrosal. 
Durante muito tempo houve grande confusão na idenficação das lesões 
ósseas da Displasia Fibrosa, sendo muitas vezes atribuídas erroneamente ao 
Hiperparatireoidismoz. V ' 
"
' 
n V. Em 1937 a Displasia Fibrosa foi reconhecida com uma doença específica. 
No entanto, otermo .Displasia Fibrosa óssea.»(DF) foi introduzido apenas -em 
l938*por Lichtenstein em uma tentativa dedistinguir asdoenças fibro-ósseas 
benignas de outras doenças ósseas3.- *t ' 
A DF ficou conhecida pela substituição do osso normal por um tecido 
fibroso isomórfico contendo um trabeculado irregular de osteóide parciahnente 
calcificado3' 4. A expansão óssea é intramedular e a passagem do tecido normal 
para a doença é progressiva, sendo a lesão mal delimitada”. 
Clinicamente a Displasia Fibrosa foi divida por Beleval e Schneider em 
três formas: 
> monostótica, acomete apenas um osso; 
> poliostótica, que envolve dois ou mais ossos; 
> Síndrome de Albright: estabelecida pela tríade diagnóstica que 
consiste em forma poliostótica, manchas café-com-leite na pele e 
distúrbios endócrinoss' 7' 8.
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Radiograficamente a doença foi classificada em também três formas. 
Aproximadamente metade das lesões (56%) exibem uma aparência mista ou 
“pagetóide”. O restante das lesões são radiograficamente escleróticas (23%) e 
líticas (2l%)7' 9. Na Tomografia Computadorizada (TC) a doença geralmente 
apresentar uma lesão com a clássica aparência de vidro moído. 
Na base do crânio e na face pequenas lesões podem levar a assimetria 
facial, sintomas visuais, auditivos e vestibularess. .Exceto na Síndrome de 
Albright, o diagnóstico da doença pode ser feito através das manifestações 
clínicas, radiográficas ou apenas pela histologia4. A biópsia foi reconhecida 
como o método capaz de dar o diagnóstico defmitivo. 
O diagnóstico diferencial com outras doenças, apesar .de às vezes ser 
difícil, sempre foi de fundamental importância devido agravidade dos sintomas 
e ao fato de que estão incluídas no diagnóstico diferencial doenças malignas4” 5' 9. 
As manifestações 'radiológicas jáforam confundidasicom doenças comuns como 
a sinusite. _ i . ~ p ' - . ..
* 
* 
_ O curso clínico da DF foi bem estabelecido., A expansão das lesões na 
maioria das vezes é lenta e tende a tomar-se quiescente após a puberdade em 60 
a 80% dos casos4. 
De um modo geral, o risco de ocorrer a transformação maligna das lesões 
foi determinado em torno de 0.5%. Na Síndrome de Albright a incidência foi de 
4%. O tempo entre o diagnóstico da doença e a transformação maligna foi de 
cerca de 13 anoss. 
Nos últimos anos a conduta nos casos de Displasia Fibrosa dos ossos da 
face e do crânio recebeu muita atenção devido a recorrência das lesões em 
grande número de pacientes que foram submetidos a procedimentos cirúrgicos. 
Foram estabelecidos algums critérios para a indicação de cirurgia. Muitos 
estudos mostraram um aumento na incidência da transformação maligna para 
44% após radioterapias.
2. REVISÃO DA LITERATURA 
Inicialmente, acreditava-se que as lesões císticas dos ossos deviam-se as 
doenças da paratireóide. Logo notou-se que alguns pacientes apresentavam 
cálcio e fósforo séricos normais sem nefrocalcinose ou envolvimento 
generalizado do esqueleto. Em 1891 Von Recklinghausen incorretamente 
incluiu dois casos de Displasia Fibrosa poliostótica como osteíte fibrosa cística 
de hiperparatireoidismo. O reconhecimento da "Displasia Fibrosa (DF) como 
uma doença específica ocorreu em 1937 com a reportagem .de um caso de 
osteodristrofia fibrosa associada a pigmentação da pele anormal e puberdade 
precoce em uma jovem mulher por McCune e Bruch. Albright e colaboradores 
descreveram um caso similar no mesmo ano. 'e casos. subseqüentes passaram a 
ser. chamados dez Síndrome *de Albright ou mais' propriamente Síndrome de 
Albright-1McCune-Sternberg. O termo Displasia Fibrosa-' .óssea (DF) foi 
introduzido em 1938 por Lichtenstein em uma tentativa de 'simplificar a 
nomenclaturaz' 1°. 
Embora sua etiologia não seja bem esclarecida há várias teorias que 
tentam explicar a patogênese desta doença. Lichtenstein e Jaffe acreditavam ser 
uma anomalia congênita do desenvolvimento. Eles atribuíram as lesões 
esqueléticas a uma deficiência na atividade mesenquimal de formação óssea. 
Schlumberger acreditava que a Displasia Fibrosa resultava de um distúrbio no 
processo de reparo do corpo após um trauma. Changus sugeriu que o processo 
básico era uma hiperplasia dos osteoblastos em resposta a um estímulo 
unificadoz. Recentes evidências tem mostrado que na Síndrome de Albright há 
uma mutação genética levando a uma perda de controle dos fatores tróficos que 
modulam a concentração intracelular da adenosina monofosfato cíclico (AMPc).
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Acredita-se que o aumento intracelular da AMPc seria o responsável pelas 
características clínicas da Síndromes” U” 12. 
A Displasia F ibrosa óssea (DF) caracterizou-se pela substituição do osso 
normal por um tecido fibroso freqüentemente levando a expansão ou distorção 
deste osso4' 5. Ela tornou-se conhecida como uma doença benigna e incomum. A 
DF compreende 2.5% de todos os tumores ósseos4. Sua incidência está 
estabelecida em 1/4000 a 1/100009. Os ossos mais afetados são as costelas, o 
fêmur, o crânio e os ossos da face3. 
O componente histológico básico da lesão sempre foi um crescimento do 
tecido fibroso com cancelamento do ossoz. Histologicamente a doença varia 
consideravehnente. A aparência depende da quantidade de fibrose, “da nova 
formação óssea, da celularidade e do pleomorfismo. A .aparência do córtex ósseo 
foi.._normal, embora possa estar erosado.. Normalmente o córtex suprajacente a 
lesão. é adelgaçado. Há uma carência deosteoblastos .margeado o trabeculadoo 
que o diferencia de outras doenças fibro.-"ósseas como ._o 'osteoblastoma7"l3.` A 
matriz contém tecido fibroso com vários graus de celularidade e esparsas ilhas 
de trabeculado ósseo imaturo. Usualmente é avascular, mas pode ocorrer 'áreas 
com vascularização e presença de células gigantes. Podem ser vistas áreas de 
degeneração, cistos e formação ca1tilaginosa7' 14. O diagnóstico diferencial 
histopatológico com outros tumores benignos pode ser difícil4° 5. 
Macroscopicamente o osso afetado pode ser irregular e freqüentemente 
curvo. O córtex apresentou-se delgado e saliente. A remoção do córtex 
demonstrou um tecido fibroso firme cinza-avermelhado ou cinza que se corta 
com uma resistência arenosa. Ao passar o dedo o tecido parece uma lixa fina”. 
Microscopicamente o tecido foi composto principalmente de tecido 
colágeno denso, maduro e com trabéculas ósseas esparsas. O trabeculado é 
descrito como formando uma letra chinesa, forma de “C” ou “S” ou ainda uma 
aparência de “quebra-cabeça”7. Os fibroblastos estão orientados de modo linear
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ou em feixes espirais. As trabéculas são delgadas. Células gigantes estão 
espalhadas exceto em áreas de degeneração e deposição de hemossiderina. 
Ilhotas de cartilagem apareceram em 10% dos casos, geralmente em áreas de 
degeneração cística ou em uma fratura previamente cicatrizada. O tecido fibroso 
parece erosar e substituir o córtex, mas permanece uma fina cobertura 
periférica”. 
Algumas lesões podem permanecer estagnadas por muitos anos, 
enquanto outras podem progredir rapidamente”. Podem ocorrer fraturas quando 
presente nos membros, sendo que as epífises não são afetadas pela doença. O 
osso longo pode estar encurtado ou alongado. A cura das fraturas ocorreu 
prontamente, mas com deformidade. No fêmur o abaulamento da diáfise para 
fora e uma deformidade em varo docolo produz um aspecto .característico em 
“cajado de pastor”13. “ -z ; 
' 
. . 
-
, 
z Ossintomas desenvolveram-se principalmente nafprimeira ;e» segunda 
décadasda vida. Estudos recentes têm mostrado altazincidência da doença. ativa 
na terceira. década.- Os ponto fmal do crescimento tumoral é .imprevisível e tem 
sido observado atividade até a sétima década de vida2. Na maioria das vezes a 
doença extensa no início da vida tende a progressão acentuada. As fraturas são 
comuns assim como a deformidade”. 
Das endocrinopatias associadas a tríade clássica da Síndrome de Albrigfifs. 
McCune-Stemberg o hipertireoidismo é o mais comum (5%). Há relatos de 
casos desta síndrome em homens. As manchas café-com-leite podem ser 
encontradas no pescoço, no dorso, no peito e na pelve principalmentes.
A 
Cerca de 20% dos pacientes com DF apresentam comprofifétimento 
craniofacial4' 5 .
` 
A invasão da órbita, proptose, dor e diplopia foram sintomas associados 
ao comprometimento da visão na DF craniofacial relatado por Osguthorpe qe 
colaboradores4. O acometimento visual ocorreu devido a uma distorção do globo
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ocular ou a compressão do nervo óptico. Algumas vezes isso pode levar a 
cegueira permanente4. Além do comprometimento visual a diminuição da 
audição é uma manifestação comum. 
O conhecimento da doença ao longo dos anos demonstrou que o 
tratamento e o diagnóstico definitivos cirúrgicos. Dependendo da severidade da 
doença o prognóstico é bom na maioria dos casoss. Todavia, algumas vezes o 
diagnóstico desta entidade pode ser feito semibiópsia. As imagens, a clínica e o 
laboratório ajudam a estabelecer o diagnóstico correto”. - V V 
O estudo por Tomografia Computadorizada (TC) foi escolhido como o 
método de eleição para o diagnóstico radiológico. Ele delimita com grande 
precisão a extensão do processo, o grau de comprometimento da orelha média e 
a -presença de colesteatoma, assim como a provável compressão de estruturas 
vizinhasm. “A TC é útil para ajudar a estabelecer o- diagnóstico, -planejar o 
procedimento cirúrgico- e 'fazer o seguimento do paciente._ Estruturas comoi o 
canal óptico, -- as fissuras orbitais, z›o -óstio dos" seios- paranasais são .bem 
examinados pela TC. Ela exibe lesõestcom- grandefi quantidade de tecido fibroso 
não ossificado. A Ressonância Nuclear Magnética.(RNM) mostra com melhor 
defmição o tecido fibroso da lesão e o tecido adjacente envolvido”. Em casos de 
compressão do nervo facial a eletroneurografia pode ser usada para documentar 
a injúria e guiar o cirurgião para a necessidade de descompressão cirúrgicas. 
Em 1984 foram relatadas 30 transformações sarcomatosas da DF do 
crânio e da face ocorrendo primariamente na mandíbula e na maxila e 
caracterizando-se por rápido crescimento e dor. Há estudos que relatam maior 
incidência de transformação maligna após uso de radiação4. 
As indicações para o tratamento cirúrgico na DF craniofacial sempre 
foram controversas. As lesões monostóticas podem ser curadas pela resecção 
completa, mas isso é desaconselhável nas doenças periorbitais devido a 
adjacência dos nervos cranianos e artérias importantes. A curetagem é efetiva
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para a descompressão tumoral. Alguns autores acreditam que a cirurgia acelera o 
crescimento tumoral se for realizada antes da puberdadez' 17. A diminuição da 
visão é o mais comum dos sintomas neurológicos e constitui uma indicação de 
intervenção agressiva. Este sintoma está associado a lesão fiontal, maxilar ou do 
seio esfenoidal. Desde 1965 foram reportados dois casos de cegueira por DF. 
Um paciente com Síndrome de Albright e perda súbita da visão foi tratado por 
longo tempo com esteróides e não recuperou a visão. Pacientes que receberam o 
tratamento cirúrgico mais tarde no curso dadoença não recuperaram a acuidade 
visual embora a deterioração da visão tenha sido detida4. 
O envolvimento na DF monostótica revela uma incidência maior em 
ordemdecrescente: maxila, frontal, mandíbula,~ parietal e occipital. 
. A DF do osso temporal é uma rara -condiçãoz. Um estudo realizado em 
1997 de 144 pacientes com Displasia Fibrosa do crânio em. 18% dos casos havia 
o comprometimento do osso temporals. . 1- .z ~ ‹ ' ~ _. - .. V 
1 
» 
. Schlumberger. em 1946 ` apresentou o .primeiro caso clínico de -DF 
monostótica do osso temporal. Até.~1984 havia sidorelatado. mais 18 casos de 
FD monostótica limitada ao osso temporal. Os sintomas tendem a aparecer na 
segunda e terceira décadas de vida, sendo os mais fieqüentes a diminuição da 
audição de condução unilateral e crescimento pós-auricular. O achado 
radiográfico mais comum é esclerose. As principais complicações são a 
formação de colesteatoma, a recorrência e a potencial transformação maligna. O 
achado físico mais freqüente é a estenose do meato acústico extemo. A 
diminuição da audição neurossensorial, otorréia e otalgia estão associadas ao 
colesteatomaz. Morrissey e colaboradores relataram um caso de envolvimento 
bilateral do osso temporal apresentando diminuição da audição neurossensorial, 
parestesia facial e contrações faciais que regrediram após a descompressão do 
meato acústico interno.
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Dos 72 casos de DF do osso temporal publicados em 1985, 17 foram da 
forma poliostótica, 27 monostótica e o restante não se conhecia a forma. A idade 
do diagnóstico atingiu desde o nascimento até 59 anos. O colesteatoma apareceu 
em 13 pacientes. Os sinais e sintomas mais comuns foram: diminuição da 
audição principalmente de condução, oclusão do meato acústico externo e 
expansão do osso temporal. A cirurgia conservadora foi o tratamento 
recomendado e a recorrência apareceu em 2 ll casos7. z 
Em um estudo de 10 casos de Displasia Fibrosa -do osso temporal 
utilizou-se como critério para indicação de cirurgia a diminuição da audição de 
condução e a presença de colesteatoma. Nos casos tratados com mastoidectomia 
retroauricular e ampla canaloplastia óssea não houve reestenose o que sugere ser 
este o melhor tratamento cirúrgico3. - ' _ _ - 
W 
- Em 1995 um relato de 53 casos de Displasia Fibrosaenvolvendo o osso 
temporal mostrou incidência de 70% da .- forma mo.nostótica, 23% poliostótica- e 
7% da-Síndrome de Albright. A idademédia de apresentaçãorfoi de-19.6 anos se 
60.4% eram homens.fOs sintomas foram: -diminuição daaudição (79-'.l%), massa 
(25.6%), otorréia unilateral (l3.9%), otalgia (6.9%). Os achados otológicos 
incluíram estenose do meato acústico extemo. A diminuição da audição 
neurossensorial ocorreu em 14% dos casos. Audição normal ocorreu em 7% dos 
casos. Nos casos da perda auditiva neurossensorial a maioria foi associado com 
a forma monostótica. O estudo destes casos por imagem mostrou invasão do 
meato acústico interno e erosão do canal semicircular. A maior parte dos 
pacientes recebeu pelo menos um tratamento cirúrgico. O tratamento da DF do 
osso temporal tem sido tradicionalmente conservador. Embora o curso clínico 
seja indeterminado há uma tendência à cronicidade e diminuição da atividade da 
doença com a idade. A indicação para intervenção cirúrgica incluiu a presença 
de diminuição da audição de condução e colesteatoma. Pode ser necessário o 
uso de cirurgias mais amplas como a mastoidectomia pós-auricular associada a
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canaloplastia. A reestenose do meato acústico externo ocorreu em 48.6% sendo 
que destes, 88.9% receberam canaloplastia transcanal. Os pacientes foram 
seguidos por seis meses. O colesteatoma ocorreu em 39.5% dos casos como 
complicação. A paralisia do nervo facial ocorreu em 9.3%5. 
Nos casos relatados de DF do osso temporal o tratamento cirúrgico 
visava a restauração da audição e a prevenção de complicações de um 
colesteatoma oculto. Sabe-se que a DF por si só não é indicação para cirurgia. 
As patologias encontradas na orelha média podem ser complexas e a limitada 
exploração causada pela compressão do meato acústico externo podem tomar a 
cirurgia transcanal difícil ou impossível7. V r - 
. Devido a tendência da doença tornar-se -quiescente após a puberdade-, 
Lambert e colaboradores recomendam .que a cirurgia deva ser o mais 
conservadora possível. Todavia, alertam para o fato de que durante o período de 
crescimento da lesão muitos procedimentos- cirúrgicos podemfser necessários'.'<O 
paciente deve ser avisado datendênica em recorrer-*da doençaz; “ t V- 
- À Alguns . autores' indicam o tratamento com ipamidronator de -sódio 
intravenoso. Em 1997 Chapurlat e col demonstraram significativa redução na 
dor óssea e sugeriram uma diminuição e conseqüente melhora nas lesões 
osteolíticasls' 19. 
O uso -de radionucleotídeos ósseos pode ser de grande valor para o 
diagnóstico e tratamento da DF. Serve para diagnosticar a forma poliostótica, 
defmir o procedimento cirúrgico, avaliar a vascularização e viabilidade do osso 
e a progressão-da doença”. - 
Não há relatos de transformação maligna na doença do osso temporalz. 
Em 1952 Brunner apresentou o primeiro caso de DF poliostótica do osso 
temporal em 2 pacientes com estenose do canal auditivo, diminuição da audição 
e deformidade facial. O primeiro caso de Síndrome de Albright com
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envolvimento do osso temporal foi descrita por Bavionuevo em 1980 em uma 
menina de 3 anos3' 2°. _ 
A DF maxilar e mandibular raramente se deve a forma poliostóticam. O 
envolvimento mandibular na DF craniofacial ocorreu em 53% dos casos 
estudados por Kreutzigerls. 
Relatos na literatura referem que o envolvimento mandibular ocorre em 
33% dos casos de DF poliostótica. Na forma monostótica a mandíbula é 
acometida em até 36% dos casos. O sintoma principal é assimetria' facial 
podendo aparecer má oclusão”. A Displasia F ibrosa da maxila' pode levar 
secundariamente a um aneurisma cístico do osso." Isso ocorre mais 
freqüentemente na mandíbula”. - ' “ 
Há uma lesão conhecida como-Displasia Fibrosa' gigante da mandíbula 
que. representa um avanço da- lesão namandíbula de qualquer uma' das formas. A 
DF gigante» da mandíbula'-é‹ uma lesão: que envolve' mais- do que “uma região 
anatômica da mandíbula . _ z. - .. - 
- 
~ Smith descreveu três tipos de DF“maxilar e mandibular de acordo com a 
atividade da doença. A forma ativa caracteriza-se por uma matriz rica em tecido 
celular conectivo, mitoses numerosas e considerável formação de colágeno 
intercelular. As ilhas ósseas aparecem como um “quebra-cabeça”. Esta forma é 
vista em pacientes mais jovens. Na forma quiescente ou potencialmente ativa, 
onde a matriz é mais madura, há poucas ou nenhuma mitose e o componente 
ósseo é mais proeminente. Na forma inativa há degeneração da matriz e as ilhas 
ósseas estão completameñte ausentes”. 
A microscopia de polarização tem auxiliado no diagnóstico diferencial da 
DF com outras lesões fibro-ósseas maxilares. Na DF há persistência do padrão 
entrelaçado do osso e ausência de formação lamelar óssea”. 
Clinicamente as lesões maxilares e mandibulares aparecem na primeira 
ou segunda décadas. A expansão do osso é a mais comum das características,
ll 
podendo levar a assimetria facial”. As lesões maxilares são mais comuns que as 
mandibulares. Elas levam a proeminência do processo zigomático e a lesão 
extensa pode levar a proptose e exoftalmia. Na mandíbula o ângulo é a porção 
mais afetada. Geralmente as mucosas são normais e a dentição não é afetada. A 
dor é infreqüente. Alguns autores relatam maior incidência de DF da face em 
negros. - 
Radiograficamente Sherman e Glauser classificaram a DF maxilar em 
três tipos: 
I. mais freqüente na maxila, há esclerose uniforme que tende a 
expandir o osso; 
II. cuja forma mais comum é a lítica. A expansão do córtex com 
multiloculação é essencial; ' 
t III.. unilocular, que é. incomum. z ' ._ , . _
_ 
' ' Lesões maxilares.. extensas geralmente obliteram _ o- seio .maxilar e 
envolvem a-região infraorbital e malarli. _ - ~ . z » - » . 
1 .O tratamento da DF mandibular tem seguido os conceitos das demais DF. 
Alguns autores consideram a DF mandibular como sendo um tumor benigno 
com características malignas e sugerem que o tratamento conservador deva ser 
feito quando o paciente não aceita cirurgia, quando a criança está próxima da 
puberdade ou quando o riscozdo fracasso cirúrgicoé muito grande”. 
Muitos estudos têm mostrado que lesões únicas e pequenas podem 
permanecer estáticas e assintomáticas. Uma marcada progressão, deformidade, 
dor ou alteração funcional sugere a necessidade de tratamento. A resecção da 
área envolvida tem sido o tratamento de escolha, mas isso freqüentemente 
resulta em defeitos cosméticos e funcionais devido a extensão da doença. Desta 
forma, sugerem que o tratamento cirúrgico conservador deva ser a primeira 
escolha na tentativa de amenizar o problema, mesmo que algumas vezes a 
doença residual possa progredir. Tem-se observado que o tempo entre o
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diagnóstico da DF até a transformação maligna é grande, o que reforça a 
necessidade de seguimento destes pacientes”. 
Os relatos de envolvimento isolado dos seios paranasais pela DF são 
raros. Isto tem sido especialmente verdadeiro para os seios etmoidais e 
esfenoidais, cujo desenvolvimento é encondral enquanto que a DF tem 
predileção por membranas ósseas”. 
A DF pode obliterar um seio ou impedir o desenvolvimento normal deste 
seio por produzir um tecido que ocupa o espaço do seio. Isso explica porque a 
remoção da DF nos seios paranasais em alguns casos não é possível. Os 
sintomas mais freqüentes são assimetria facial, dor e proptose ocular. Embora o 
tratamento cirúrgico não elimine a doença ele éusuahnente feito”.-' 
: Quanto aos principais diagnósticos diferenciaisza literatura relata: 
~ .âentre .a terceira e quarta décadas dazêvida.-› No -esqueleto .craniofacial tem- 
~‹preferência~ pela 'mandíbula e' maxila; V As-«J lesões geralmente são 
~‹.-sassintomáticas;-sendo o diagnóstico muitas vezes ocasional. O sintoma mais 
comum é assimetria facial. Histologicamente o diagnóstico diferencial entre a 
Displasia Fibrosa e o Fibroma Ossificante pode ser difícil, sendo necessário a 
correlação clínica-radiológica e histológica das lesões. Ambas tendem, a uma 
grande celularidade -fibrosa e um aspecto arredondado das traves ósseas 
imaturas. O trabeculado ósseo no FO pode estar presente em vários graus de 
maturação e elementos do osso lamelar podem ser encontrados. A passagem 
do tecido normal para a lesão não é progressiva como na DF, sendo 
necessário para o diagnóstico uma biópsia contendo zona periférica. 
Radiograficamente os achados dependem do estágio de desenvolvimento e da 
mineralização da matriz. Nos estágios iniciais a lesão pode aparecer como 
um cisto solitário ou um tecido sólido com mínima ou nenhuma 
mineralização. Nos últimos estágios a lesão toma-se radiopaca. Sherman 
. 
“ s> . Fibroma Ossificante (FO): apresenta maior predileção por mulheres'
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descreveu a aparência radiográfica do FO como uma aparência de casca de 
ovo. Ele se apresenta na maioria das vezes como uma lesão unilocular 
circtmscrita por osso e a DF tem limites mal definidos. O FO em contraste 
com a DF apresenta uma lesão expansiva bem demarcada e a lesão 
geralmente ocorre intracorticalmente. Ele tende a ser mais agressivo, 
envolver as fossas nasais, órbita e seios paranasais. O Fibroma Ossificante é 
uma verdadeira neoplasia e se diferencia pelo efeito de massa que produz a 
estruturas adjacentes, enquanto que a DF apresenta uma expansão difusa da 
cavidade medularl' 5” 6' 24' 25' 26. 
> A Doença de Paget (DP) é uma doença crônica, progressiva, de 
etiologia desconhecida, na qual-a destruição óssea inicial é seguida de um 
processo reparador. O envolvimento. do crânio ocorre em 70% dos casos; Na 
DP há uma fase osteolítica inicial com áreas- bem .definidas e uma- clássica 
aparência de osteoporose circunscrita* normalmente ocorrendo no crânio e no 
osso temporal~.¬Na faseintennediária observa-se esclerose ea áreas líticas. A 
fase blástica normalmente afeta- o esqueleto facial.---Neste estágio o osso 
mostra um contorno irregular. Na DF as tábuas cranianas permanecem 
intactas e os pacientes são mais jovens. Jamshid e colaboradores através de 
um estudo de TC propuseram alguns sinais radiológicos para fazer o 
diagnóstico diferencial entre a DF e DP 
o A clássica aparência de vidro moído da DF 
o Simetria no envolvimento do crânio na Doença de Paget 
ø Envolvimento dos seios paranasais na DF 
0 Tendência ao espessamento das tábuas ósseas do crânio na DP e 
afmamento na DF 
0 Envolvimento do osso esfenoidal que é mais comum na DF 
o Envolvimento da órbita e da maxila na DF
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0 A erosão cortical e as características 'do trabeculado diferenciam a 
Doença de Pagetl' 6* 27. 
> Aneurisma cístico do osso é uma lesão osteolítica expansiva com 
margens bem definidas. A TC e Ressonância Nuclear Magnética (RNM) 
mostram uma lesão com múltiplos cistos e com nível líquidoõ' 21. 
> No menigioma sempre há um componente tecidual adjacente ao 
osso. Os meningiomas ocorrem mais freqüentemente em adultos 
enquanto que a DF usualmente aparece em criançass' 23' 28. 
> Hemangiomas possuem um trabeculado grosseiro. 
> 'Mucocele possui margem óssea bem definida e a RNM faz o 
diagnóstico diferencial/5. - . 
> Querubismo ~é uma doença benigna, autossômica dominante. Nele 
ocorre *expansão bilateral das maxilas principalmente entre 2=e 5 anos e que 
regridem espontaneamente após pa puberdadelo. Caracteriza-se por zuma 
proliferação < de' tecido fibroso . e « uma "quantidade z-.variável de células 
gigantes”. 1 - 
> Osteoma é um tumor ósseo benigno que ocorre exclusivamente no 
esqueleto crâniofacial, sendo mais comum nos seios frontais e etmoidais. 
Normalmente são assintomáticos. Dentre os sintomas mais comuns estão a 
cefaléia, expansão facial e distúrbios oculares. Ocorre principalmente em 
homens na segunda a quarta décadas da Vidal. 
> Tumor de células gigantes ou Osteoclastoma apresenta lesões 
benignas mas locahnente agressivas que se caracterizam pela presença de 
osteoclastos tipo células gigantes misturado a células mononucleares. 
Raramente acometem o esqueleto craniomaxilofacial, mas quando o fazem 
ocorrem principalmente no osso esfenoidal, no temporal ou no etmoidal. 
Dentre os sintomas mais comuns está a cefaléia, diplopia e diminuição da
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visão. O tumor de células gigantes é muito raro e a maioria das lesões de 
células gigantes nesta região representa um granulomal' 6' 21. 
> Granuloma reparativo de células gigantes nada mais é do que uma 
reação proliferativa óssea benigna. Pode ser muito semelhante ao aneurisma 
cístico do osso. No crânio e face a maxila e a mandíbula são os sítios mais 
comuns de ocon°ência. Atingem mais mulheres na terceira década da vida. Os 
fatores hormonais podem influenciar no crescimento do tumor. O centro e a 
periferia do granuloma são histologicamente idênticos. O estroma contém um 
tecido fibroblástico com células gigantes multinucleadas que tendem a se 
distribuir nos limites da lesãol. . 
> Osteoblastoma é uma neoplasia osteoblástica benigna que no crânio 
e face acomete principalmente a mandíbula, mas pode acometer outros ossos. 
É mais freqüente em homens na faixa etária dos 30 anos.~ Os principais' sinais 
e* sintomassão dor, assimetria e dificuldade paramastigar. Ao contrário do 
osteoma osteóide a dor no osteoblastomaé menosfrequentemente noturna e 
menos responsiva ao ácido acetilsalicílico. Histologicamente é hipercelular 
com arranjo do osteóide trabeculado associado ao tecido conectivo 
fibrovascular. A TC mostra uma lesão expansiva com margens calcificadas 
bem difiniúaä. 
> Osteossarcoma é um tumor maligno. Cerca de 10% destes tumores 
ocorrem no esqueleto craniomaxilofacial. A maxila e a mandíbula são os 
locias mais afetados. Os achados clínicos mais comuns são expansão 
dolorosa da face, problemas de dentição, obstrução nasal e epistaxe. A 
fosfatase alcalina sérica nonnalmente está-elevada e um aumento abrupto em 
um paciente com doença óssea benigna prévia pode indicar transformação 
maligna. Pode ter um caráter familiar. Paciente com retinoblastoma 
hereditário tem um risco de 10% de desenvolver osteossarcoma. O 
osteossarcoma deve ser defmido preferencialmente como um tumor maligno
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de células mesenquimais caracterizado pela formação direta de osteóide ou 
osso pelas células tumorais. Alguns são formados principalmente por células 
fibroblásticas, outros mostram diferenciação condróide, outros exibem 
abundante formação óssea ou ainda podem ser altamente vascularizados, 
porém, todos possuem osteóide produzido pelo tumor. Na Radiografia as 
lesões podem ser osteolíticas, escleróticas ou uma mistura entre 
radiotransparência e opacidade. Esse tumores são agressivos, com tendência 
a recorrer localmente e de apresentar metástases à distâncial* 29* 3°. ~ 
' > Neurofibromatose (Doença de Von Recklinghausen): caracteriza-se 
pelo neurofibroma que é um tumor que se. origina das células de Schwann e 
fibroblastos da» bainha neurilêmica. do nervo periférico. Atualmente há duas 
formas herdáveis: » A _ 
~- 0 Neurofibromatose tipo: I, onde os tumores se associam a 
“ manchas -café-com-leite. Raramente produz «sintomas-, geralmente 
‹ quando acomete - uma -raiz nervosa- aprisionando-ai-em um-.-forame 
intervertrebral. - - V - . 
0 Neurofibromatose tipo II: o neurofibroma acomete apenas o 
nervo acústico, geralmente bilateral, podendo levar a surdez”. 
> Hiperparatireoidismo é um distúrbio no metabolismo do cálcio, 
fosfato e ossos levando a Luna hipercalcemia e hipofosfatemia. Os sintomas 
são muito variados podendo o paciente apresentar nefrocalcinose recorrente, 
úlceras pépticas, alterações mentais e menos freqüentemente reabsorção 
óssea extensa. É mais comum entre a terceira e quinta décadas de vida”. 
A associação de DF poliostótica com mixomas intramusculares 
determina a Síndrome de Mazabraud. Há cerca de 35 casos relatados na 
literatura. Alguns autores acreditam que os mixomas são manifestações extra- 
ósseas da DF. Eles devem ser diferenciados de doenças malignas como o 
lipossarcoma evitando-se, desta forma, resecções desnecessárias”.
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Um estudo em uma paciente após 80 anos do diagnóstico da DF mostra 
uma tendência de substituição do tecido fibroso em tecido mais próximo do osso 
normal, apesar de haver alguns sítios ativos". Sabe-se que a doença progride 
desde a infância podendo estender-se até a idade adulta onde pode estabilizar-se 
por algum tempo e reativar anos mais tarden' 34.
3. OBJETIVOS 
Alertar quanto ao diagnóstico, diagnóstico diferencial e conduta nos 
casos de Displasia Fibrosa dos ossos da face e do crânio.
4. MÉTODO 
Este é um relatado de três casos de Displasia Fibrosa dos ossos da face e 
do crânio. Dois casos foram diagnosticados em consultório de 
Otorrinolaringologia de Florianópolis - SC - Brasil e um caso foi diagnosticado 
pelo mesmo especialista no Hospital da Pontifícia Universidade Católica de 
Porto Alegre - RS. Os casos foram diagnosticados entre os anos de 1981 e 1999. 
Os dados foram colhidos dos prontuários' dos pacientes. Foram coletados 
dados epidemiológicos tais como sexo e idade do início dos sintomas ou do 
diagnóstico. 
_ O diagnóstico foi feito atravésda anamnese, exame. fisico e exames 
complementares tais como: Á s . . _ . i . 
> Laboratório: 
Cálcio sérico 
Fósforo sérico 
Fosfatase alcalina sérica 
> Radiografia Simples 
> Tomografia Computadorizada 
9 > Cintilografia Óssea 
> Anátomo-patológico _ 
Em dois dos casos relatados realizou-se biópsia com exame anátomo- 
patológico. 
Os pacientes foram acompanhados por um período máximo de ll anos 
pelo mesmo especialista. ~
5. RELATO DOS CASOS 
CASO 1: 
Paciente do sexo masculino, com 22 anos, procura ambulatório de 
Otorrinolaringologia devido a uma tumoração no meato acústico extemo 
esquerdo diagnosticado .há 5 anos e associado a hipoacusia lentamente 
progressiva na mesma orelha. Há 2 meses iniciou com otorréia 
sanguinolenta à esquerda, sensação de ouvido fechado e acúfeno em 
ambientes silenciosos. . s 
' Ao exame Otorrinolaringológico apresentava: 
> Orofaringoscopia: normal _ Í » - _ 
>‹ Rinoscopia anterior: cometos médios hipertróficos 'e pálidos ‹ 
> Rinoscopia posterior e laringoscopia indireta: normais 
> Otoscopia: . " 
0 Orelha Direita: meato acústico externo e membrana timpânica 
normais. Rinne positivo em 512 e 1024 Hertz. 
o Orelha Esquerda: meato acústico extemo ocluído por 
tumoração de conscistência quase pétrea. Não visualizado a 
membrana timpânica. Rinne negativo em 512 e 1024 Hertz. 
Weber lateralizava para a esquerda. 
Os exames complementares mostraram: 
> Cálcio sérico: normal 
> Fósforo sérico: normal
2l 
> Fosfatase alcalina sérica: normal 
> Audiometria: hipoacusia mista na orelha esquerda (Figura 1) 
> Radiografia Simples da mastóide: extensas lesões na apófise mastóide 
esquerda (Figura 2). 
> Tomografia Linear: demonstrando lesão lítica na mastóide (Figura 3) 
> Cintilografia Óssea: área de intensa captação radioativa localizada no 
osso temporal esquerdo (Figura 4). 
i 
- 
.
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Diante do quadro decidiu-se realizar timpanomastoidectomia. 
Durante a cirurgia encontrou-se uma tumoração de conscistência fibrosa na 
mastóide ao nível do meato acústico externo esquerdo. Visualizado 
tumoração de conscistência óssea que ocluía o meato. não sendo possível 
atingir o ouvido médio. Colhido material para exame anátomo patológico e 
suspensa a cirurgia. Decidiu-se aguardar até o resultado da biópsia. ~ 
.~ O exame anátomo.-patológico concluiu ser Displasia F ibrosa do osso 
temporal esquerdo. r ' " a 
O paciente não foi mais visto pelo especialista, pois este mudou-se 
da cidade, mas diante do quadro era um candidato a cirurgia.
AUDIOMETRIA TONAL 
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Figura l: Hipoacusia mista na oreiha esquerda.
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CASO 2 
L.C.K., feminina, branca, 6 anos. Há 1 mês a paciente apresentou-se 
com febre e ri11orréia bilateral. Foi atendida em uma Emergência onde se 
realizou uma radiografia dos seios da face que demonstrou velamento parcial 
do seio maxilar direito e espessamento da mucosa do seio maxilar esquerdo 
(Figura 5). Concluiu-se ser sinusite e foi iniciado tratamento com antibiótico. 
Após o tratamento a paciente consultou um pediatra que solicitou uma 
radiografia de controle que mostrou as mesmas imagens. Foi então orientado 
aos pais da criança que consultassem um Otorrinolaringologista. 
Ao exame otorrinolaringológico notou-se: 
adenóides parcialmente obstrutivas, hipertrofia dos cometos 
inferiores e diáfanoscopia do seio maxilar direito. 
Observou-se ainda que a menina apresentava manchas café-com-leite 
na face e no dorso. 
Diante do quadro foi solicitado: 
> Laboratório: cálcio, fósforo e fosfatase alcalina séricos; 
> Tomografia Computadorizada de crânio; 
> Cintilografia Óssea. 
Os exames laboratoriais foram normais. A TC mostrou lesão 
esclerótica envolvendo o seio maxilar direito e esfenóide direito (Figura 6). A 
Cintilografia Óssea mostrou área de intensa captação no osso maxilar direito 
(Figura 7). 
A paciente foi investigada quanto a endocrinopatias com especialista 
que não encontrou nenhuma anormalidade.
CASO 3 
S.S.S., 15 anos, masculino, branco. 
Há 2 meses o paciente iniciou com hipoacusia bilateral sendo pior na 
orelha direita. Tinha história de rinorréia freqüente e obstrução nasal com 
fluxo aéreo bucal. 
> Exame otorrinolaringológico: 
amidalectomia bilateral 
hipertrofia e palidez dos cometos inferiores 
Audiometria: que foi normal 
Solicitado: 
Radiografia dos seios paranasais que revelou imagem suspeita de Displasia 
Fibrosa no seio maxilar esquerdo. 
Diante disto foi solicitado: 
Radiografia Simples do crânio: evidenciou lesão esclerótica na base do 
crânio (Figura 8). 
Cálcio, fósforo e fosfatase alcalina séricos que foram todos normais. 
Tomografia Linear: demonstrou envolvimento dos seio maxilares com 
predomínio a esquerda (Figura 9). 
TC que mostrou lesão esclerótica em seio maxilar esquerdo e esfenóide 
(Figura 10). 
Cintilografia Óssea que mostrou área de intensa captação em crânio e face 
(Figura ll), 2/3 do fêmur esquerdo, terceiro, quarto, quinto e décimo arcos 
costais esquerdos (Figura 12). 
Biópsia do seio maxilar esquerdo que confirmou o diagnóstico de Displasia 
Fibrosa. 
A conduta no momento foi conservadora.
Figura 2: Radiografia Simples na incidência de Schuller 
evidenciando lesão de padrão litico na rnastóide 
esquerda.
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Figura 3: Tolnografia Linear demonstrando lesão lilica na 
maslóidc esquerda.
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Figura 4: Cintílografia Óssea da face e do crânio demonstrando 
hipercaptação no osso temporal esquerdo.
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Aos 15 anos a garota retomou apresentando assimetria facial por 
aumento do seio maxilar direito sem comprometimento funcional. Sugeriu-se 
que aguardassem o período pós puberal para então submetê-la a inn 
procedimento cirúrgico estético. 
Í
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Figura 5: Radiografia Simples dos seios paranasais em 
incidência mento-naso demonstrando 
envolvimento do seio maxilar direito com padrão 
esclerótico.
ad 
i
i
i
i
Í
E
E
I 
Figura 6: Tomogmfia Computadorizada em cone axial demonstrando envolvimento do seio maxilar direito 
esfcnóidc. Aspecto csclcrolico.
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Figura 7: Cintílografia Óssea mostrando intensa captação nos 
ossos da face com predomínio do maxilar direito.
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Aos 26 anos o paciente retomou para controle. O exame fisico e os 
exames laboratoriais mostravam quadro estável. Manteve-se a conduta 
conservadora. 
.ii 
Figura 8: Radjografia simples do crânio em perfil demonstrando envolvimento da base do crânio com aspecto 
esclerotico.
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Figura 9: Tomogrüa linear demonstrando envolvimento dos 
seios maxilares com predomínio a esquerda com 
padrão esclerótico. 
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Figura 10: Tomograña Computadorizada em cone axial demonslmndo envolvimemo do seio maxilar esquerdo e 
csfenóide csqucrdo com padrão csclcrótico.
Figura ll: Cintilografia óssea mostrando iní 
face e base do crânio. 
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il 
Figura 12: Cintilografia óssea demonstrando área de intensa 
captação radiológíca no terceiro, quarto, quinto e 
décimo arcos costais esquerdos.
6. DISCUSSÃO 
Neste estudo foi relatado três casos de Displasia Fibrosa (DF) dos ossos 
da face e do crânio. De acordo com a literatura tanto a forma monostótica 
quanto a poliostótica ocorrem nos dois sexos7. Nos casos apresentados dois 
pacientes eram do sexo masculino e um era do sexo feminino. 
Os estudos mostram que a DF monostótica ocorre em 70 a 75% dos casos 
de DF, sendo que a maioria dos pacientes são assintomáticos. A descoberta da 
doença, nestes casos, é um achado casual. A forma poliostótica ocorre em 30% 
dos casos e pode acometer até 75% do esqueleto. A Síndrome de Albright ocorre 
ein 3% dos casos5° 9° 35. Nos dois casos de DF rnonostótica apresentados (caso l e 
2) apenas um, o caso 2, era no momento do diagnóstico assintomático. 
As lesões do crânio ocorreram em 50 até 100% dos casos das formas 
poliostóticas e tendein a se manifestar mais cedo que as monostóticas onde o 
crânio foi envolvido em 10 a 30% dos casos. A maioria das lesões do crânio são 
monostóticas devido a maior incidência desta formas. Neste estudo foi relatado 
dois casos da doença monostótica, sendo que um envolvia o osso temporal (caso 
l) e outro o seio inaxilar (caso 2), e uma caso poliostótica (caso 3). 
A DF monostótica do osso temporal é urna ,condição rara e comumente 
associada a diminuição da audiçãoz* 7. Os sintomas tendem a aparecer na 
segunda e terceira décadas de vida, corno aconteceu com o primeiro caso 
relatado. O sintoma mais freqüente é a hipoacusia de condução que também era 
o sintoma principal do paciente. 
A aparência radiológica da DF reflete as variáveis liistológicas. A forma 
mista ou “pagetóide” se distingue por áreas irregulares que alternam 
radiopacidade e radiotransparência e foi a forma habitualmente' vista na
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manifestação poliostótica da doença. As lesões escleróticas apresentam 
densidade Óssea homogênea, devido ao predomínio da nova formação Óssea, 
sendo a forma vista quando a doença monostótica acomete a maxila. A forma 
litica apresenta-se com múltiplas áreas de cistos radiotransparentes com borda 
esclerótica e de fonna geralmente oval ou esférica, devido a proliferação 
extensiva do tecido fibroso7' 9. Fries estudando 39 pacientes com biópsia 
confirmando o diagnóstico da Displasia Fibrosa observou que muitos pacientes 
que apresentavam a forma pagetóide tinham mais de 30 anos e apresentaram 
sintomas 15 anos antes. Os tipos esclerótica e litica foram encontrados em 
jovens de cerca de 20 anos. Desta fonna, ele sugeriu que a forma pagetóide 
representa uma progressão dessas lesõesz. De acordo com a literatura as lesões 
escleróticas são as mais comuns nos casos de DF do osso temporalz. O paciente 
relatado no caso 1 apresentou uma lesão lítica. Os pacientes do caso 2 
(monostótica acometendo o seio maxilar) e 3 (poliostótica) apresentaram a 
forma esclerótica. 
Dos achados fisicos da DF do osso temporal o mais comum é a estenose 
do meato acústico externoz, sendo este um dos achados do paciente. 
Em 53 casos de DF do osso temporal relatados em 1995, 70% eram 
monostóticos, assim como o caso 1. A otorréia apareceu em 13% das vezess, 
sendo que este sintoma manifestou-se-no paciente. A hipoacusia de condução e 
uma indicação para cirurgia, que muitas vezes precisa ser amplas. O paciente 
apresentava hipoacusia mista, sendo assim, havia indicação para tratamento 
. , . 
cirurgico. 
O calcio, fósforo e fosfatase alcalina séricos geralmente são normais. Nos 
casos graves e também na primeira e segunda décadas de vida a fosfatase 
alcalina pode estar e1evada'3° '5. Em um estudo de 124 pacientes a fosfatase 
alcalina estava aumentada em 25% dos casos na forma monostótica e 67% dos 
casos poliostóticosi 36. Em 69 pacientes revisados por Nager e col o cálcio e
1
as 
fósforo séricos foram normais e ein alguns pacientes houve aumento da 
fosfatase alcalina”, todos os pacientes relatados apresentaram os três exames 
laboratoriais normais. 
O envolvimento craniofacial na DF é bem documentado, porém o 
acometiment.o isolado dos seios paranasais e' raro”. Neste trabalho foi relatado 
dois casos de DF do seio maxilar, sendo um caso monostotico (caso 2) e outro 
poliostótico (caso 3). No DF maxilar raramente há a forma poliostÓtica“. 
Clinicamente as lesões aparecem na primeira e segunda décadas de 
vida”, como é o aconteceu com os pacientes do caso 2 e 3. A expansão Óssea é a 
caracteristica mais comum, podendo levar a assimetria facial”. A paciente do 
caso 2 durante o acompanhamento da doença apresentou assimetria facial. 
A pigmentação anormal da pele, manchas cafe'-com-leite, foi a 
manifestação extra-esquelética mais comum da DF. Estas manchas foram 
ocasionalmente encontradas na forma monostótica, na poliostótica ocorreu em 
50% dos casos. Na Síndrome de Albright estão sempre presentes fazendo parte 
da tríade diagnósticai 8. Como a paciente alem de ser do sexo feminino, que é o 
sexo mais acometido na Síndrome de Albright, apresentava manchas café-com- 
leite, sendo necessário uma investigação melhor. Os estudos endocrinológicos 
não mostraram nenhuma alteração e a Cintilografia Óssea provou que a doença 
era monostótica. 
O tratamentocirúrgico deve se basear na localização da doença, na 
proximidade de estruturas importantes e na severidade dos sintomas. A cirurgia 
está indicada nos casos» de deformidade, distúrbio funcional ou tranformação 
malignaó. A paciente tinha então indicação para tratamento cirúrgico, todavia, 
optou-se por aguardar o desenvolvimento puberal. 
No paciente do caso 3 a descoberta da doença, embora poliostotica, foi 
um achado casual. O paciente não apresentava nenhuma alteração funcional ou 
estética. Neste caso, de acordo com a literatura a conduta a ser adotada e a
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expectante, como foi relatado, sendo que o paciente deve ser seguido por um 
longo tempo devido o risco de ocorrer transformação maligna. 
De um modo geral com relação ao diagnóstico diferencial da DF a 
literatura relata que a forma monostótica requer a diferenciação histológica de 
outras lesões radiograficamente semelhantes, tais como: cisto unicameral 
solitário, fibroina não osteogênico, tumor de células gigantes, aneurisma cístico 
do osso, adamantioma dos ossos longos, granuloma eosinofilico, inieloina e 
outras lesões fibro-ósseas. Já a forma poliostótica deve ser diferenciada do 
hiperparatireoidismo, osteite deformante ou doença de Paget, encondromatose 
unilateral, neurofibromatose e o quenibismo. Estas diferenciações são 
geralmente radiográficas3. Deve-se diferenciar ambas as formas, mono e 
poliostótica, do ost.eosarcoma4. O diagnóstico diferencial com meningioma pode 
ser radiograficamente diticil4° 5” 14” 37” 38° 39. É necessário lembrar que em nosso 
meio existe uso indiscriminado de radiografias dos seios paranasais, 
principalmente em emergências, onde há uma tendência em se taxar de sinusite 
diversas alterações radiográficas nos seios paranasais, como aconteceu como a 
paciente do caso 2. É preciso estar atendo às manifestações clínicas da sinusite e 
diante-de uma radiografia suspeitar de outras doenças. Os tumores malignos 
mais' associados a DF de acordo com a literatura são: osteosarc-oma, 
fibrosarcoma, condrosarcoma e sarcoina de celulas gigantess. Pode ocorrer 
reativação das lesões da DF com a gravidez. Na paciente do caso 2 um dos 
diagnósticos diferenciais importante era com a Neurofibromatose devido ao fato 
da paciente apresentar manchas café-com-leite na pele. Outros diagnósticos 
diferenciais neste caso era com o Osteoma e com o Fibroina Ossificante. No 
caso 3 o Fibroina Ossificante deve estar no diagnóstico diferencial. No caso l a 
doença de Paget, o Aneurisma c-istico do osso, o Tumor de células gigantes são 
os principais diagnósticos diferenciais. O Osteossarcoina deve sempre fazer
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pane do diagnóstico diferencial da lesões da Dis-plasia Fibrosa dos ossos da face 
e do crânio. .
7. coNcLUsÕEs 
A Displasia Fibrosa óssea (DF) dos ossos da face e do crânio é uma 
doença benigna, lentamente progressiva, que deve entrar no diagnóstico 
diferencial de hipoacusias,assimetria facial, distúrbios oculares e vestibulares. 
Apesar do diagnóstico definitivo ser dado pela biópsia a correlação radiológica 
com a clínica. e exames laboratoriais simples podem levantar a suspeita da 
doença. Há uma série de doenças com aspecto radiológico, clínico ou 
histopatológico semelhantes .a DF. O diagnóstico diferencial V se faz 
principalmente com doenças malignas e' outras doenças fibro-ósseas. A conduta 
a ser tomada deve sempre levar -em conta os sintomas e a idade do paciente, 
procurando retardar os procedimentos cirúrgicos. paraapós o desenvolvimento 
puberalou até mesmo evitando-os. Os .pacientesidevem seracompanhados por 
umlongo período devido ao risco deiocorrer transformação maligna., ç r . ' e
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RESUMO 
A Displasia Fibrosa óssea (DF) foi reconhecida como uma doença 
específica em 1937. Desde então, muitas teorias tentaram explicar sua etiologia. 
O seu diagnóstico é importante no sentido de excluir uma doença maligna e, 
desta forma, conduzir adequadamente o paciente. O objetivo deste estudo é 
alertar para o diagnóstico, diagnóstico diferencial e conduta nos casos de 
Displasia Fibrosa dos ossos da face e do crânio. . 
Além da revisão da literatura faz-se o relato de três casos diagnosticados 
entre 1981 e 1999 pelo mesmo Otorrinolaringologista, sendo dois deles em 
Florianópolis - SC e o outro em Porto Alegre - RS. Os dados foram colhidos do 
.prontuário dos pacientes. Os exames incluíram: Radiografia Simples, 
Tomografia Computadorizada,- Cintilografia Óssea, exames laboratoriais 'e .dois 
casos'foram>'confirmados com biópsia. z.O tempo máximo de acompanhamento, 
dos pacientesfoi de llanos. - ~ .. - * 
Foi relatado dois casos de DF monostótica. Um dos casos acometia o osso 
temporal em um adolescente de 17 anos que apresentava hipoacusia de 
condução e o outro caso acometia ou seio maxilar em uma menina de 6 anos cujo 
diagnóstico inicial havia sido sinusite. A garota evoluiu com assimetria facial. O 
terceiro caso era uma forma poliostótica que acometia o seio maxilar de uma 
rapaz de 15 anos. 
O diagnóstico da DF pode ser suspeitado através da clínica, dos achados 
radiológicos e laboratoriais. O diagnóstico diferencial se faz principalmente com 
outras lesões fibro-ósseas e doenças malignas. A conduta deve ser expectante, 
exceto se houver comprometimento funcional, estético ou transformação 
maligna.
SUMMARY 
- Fibrous Dysplasia was recognized as a specific disease in 1937. Since 
then, many theories tried to explain its etiology. Its diagnosis is important 
because it can exclude the possibility of malignant disease and so to conduct 
corretly with the patient. The aim of this study is to call atention to the 
diagnosis, differential diagnosis and the conduct in the cases of Fibrous 
Dysplasia of face and skull bones. 
Besides the literature review it was reported three cases diagnosticated by 
the same Otolaringologyst between 1981 and' 1999. Two of them in 
Florianópolis - SC and the other in Porto Alegre- RS. Data were taken fiom the 
patient°s. file. The exams included. ~ Tomography Computed, .X-ray, 
Scintilography and" laboratory. Two fcases were: confirmed ' by biopsy. The 
patients longest attendance was 11 years. 9 ._ . ~ ~ ~ __ z z ~ . 
_ It was reported two cases of monostotic Fibrous Dysplasia. In one case it 
attacked the temporal bone in a teenager of 17 years old who had conductive 
hearingloss. In other case it attacked the sinus maxillary in a 6 year old girl 
whose inicial diagnosis was sinusitis. She got facial asymmetry. The. third case 
was a poliostotic one which attacked. the sinus maxillary of a 15 year old boy. 
Fibrous Dysplasia diagnosis can be suspected by the clinic, radiologic and 
laboratory findings. The differential diagnosis is made mainly with other fibro- 
osseous lesions and malignant disease. The conduct should be expectant, unless 
there is a functional, esthetic problem or if it becomes malignant.
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